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DIAGNOSTIQUER une maladie de Parkinson. 
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ARGUMENTER I’attitude therapeutique 
et PLANIFIER le suivi du patient. 

DECRIRE les principes de la prise en charge 
au long cours. 


L a maladie de Parkinson est la deuxieme maladie neuro- 
degenerative la plus frequente apres la maladie d’Alzheimer 
et la deuxieme cause de handicap moteur d'origine neuro- 
logique apres les accidents vasculaires cerebraux. Sa prevalence 
est de 2 pour 1 000 dans la population generate, s’elevant a 2 % chez 
les plus de 65 ans. 

L’age de debut se situe entre 65 et 70 ans. Des formes plus 
precoces sont decrites, dans 1 0 % des cas avant I’age de 40 ans. 
Le plus souvent sporadique, la maladie peut etre familiale dans 
environ 1 0 % des cas. 

Le diagnostic repose sur des criteres strictement cliniques. Les 
symptomes auxquels font reference ces criteres sont essentielle- 
ment moteurs, mais plus recemment I’importance des symp- 
tomes non moteurs a ete soulignee. 

Lesions neuropathologiques 

La maladie de Parkinson a ete classiquement definie par I'exis- 
tence d’une perte d’environ 40 % des neurones dopaminer- 
giques dans la substantia nigra (substance noire/locus niger), 
avec des inclusions intraneuronales ou corps de Lewy. Ces lesions 
peuvent deborder cette structure et toucher les autres structures 
dopaminergiques, des structures non dopaminergiques du tronc 
cerebral, le cortex. Les corps de Lewy contiennent de nombreuses 
substances, dont I’alpha-synucleine et I’ubiquitine. 


Criteres diagnostiques 

Le diagnostic de maladie de Parkinson est strictement clinique 
et applique les criteres diagnostiques de UKPD Brain Bank 
(tableau 1). Le diagnostic se fait en 3 etapes. Lors de la premiere 
etape, la bradykinesie (obligatoire) doit etre associee a un autre 
des symptomes que sont tremblement de repos, rigidite ou 
instability posturale (symptomes cardinaux). La deuxieme etape 
verifie I’absence de criteres d’exclusion. La troisieme etape 
recherche des signes confortant le diagnostic tels qu’une asy- 
metrie des symptomes persistant au cours de revolution, une 
bonne reponse au traitement antiparkinsonien, I’apparition de 
dyskinesies sous traitement. 

Symptomes 

1 . Symptomes moteurs cardinaux 

Ms sont ameliores par le traitement antiparkinsonien. 

L’akinesie est definie comme une diminution d’amplitude et de 
vitesse du mouvement. Elle est mise en evidence lors de mouve- 
ments alternatifs rapides tels que les marionnettes, le tapping du 
pied/battre la mesure. A la marche, I'akinesie se manifeste par une 
diminution du ballant du bras et une reduction de la longueur de pas. 

La rigidite parkinsonienne est caracterisee par une resistance au 
mouvement passif imprime par I’examinateur, cedant par a-coups. 
On parle de rigidite « plastique », en « tuyau de plomb » ou en 
« roue dentee ». Elle est identique quelle que soit la vitesse de 
retirement, par opposition a la rigidite pyramidale (dite spastique 
ou elastique). Elle est accentuee lorsque le sujet fait un mouve- 
ment avec le membre contralateral ou modifie sa posture (« signe 
de Froment »). 

Le tremblement de repos est lent (5-6 Hz), asymetrique et est 
augmente par des epreuves de calcul mental, des taches atten- 
tionnelles, I’emotion. II est bien visible lors de la marche, les bras 
etant au repos. Un tremblement des levres peut etre observe. 
Un tremblement d’attitude peut parfois etre associe au tremble- 
ment de repos, mais ce dernier reste la composante predomi- 
nante. 
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2. Autres symptomes moteurs 

Les autres symptomes moteurs sont peu ou pas ameliores par le 
traitement antiparkinsonien, et apparaissent a un stade plus tardif. 
On voit s’aggraver les troubles de la marche avec difficultes au 
demi-tour, « freezing » (ou enrayage cinetique), instabilite posturale 
avec alteration des reflexes d’adaptation posturale et chutes. 
D’autres symptomes touchent la sphere oro-pharyngee : dysarthrie, 
hypophonie, troubles de la deglutition. Ces differents troubles 
constituent les signes axiaux. Ils sont quasiment constants au cours 
de revolution, sont lies a la duree devolution et a I’age du sujet. 

3. Symptomes non moteurs classiques 

Anxiete et depression peuvent etre presentes des la phase 
inaugurale (50 % des cas) et peuvent meme preceder les symp- 
tomes moteurs de la maladie. L’hypotension orthostatique est 


i Criteres diagnostiques cliniques de la maladie 
| de Parkinson selon I’UKPDSBB (Hughes, 1992) 


Etape 1 : Diagnostic de syndrome parkinsonien 

I bradykinesie (lenteur d'initiation du mouvement volontaire ou 
reduction progressive de la vitesse et de I'amplitude des mouvements 
repetitifs) 

I et au moins un critere parmi les 3 suivants : 

-» rigidite musculaire 

-*■ tremblement de repos de 4 a 6 Hz 

-* instabilite posturale non causee par une atteinte primitive visuelle, 
vestibulaire, cerebelleuse ou proprioceptive. 

Etape 2 : Exclusion des autres causes de syndromes 
parkinsoniens 

Etapes 3 : Criteres evolutifs positifs pour le diagnostic de 
maladie de Parkinson. 

Au moins trois sont necessaires pour un diagnostic de maladie de 
Parkinson definie : 

I debut unilateral 
I tremblement de repos 
I evolution progressive 

I persistance d'une asymetrie des symptomes, predominant du cote 
initialement atteint 

I excellente reponse a la L-Dopa (70 a 1 00 %) 

I mouvements choreiques severes induits par la L-Dopa 
I sensibilite a la L-Dopa superieure ou egale a 5 ans 
I evolution Clinique de 10 ans ou plus. 

Remarque : les criteres ont ete revises en 1 999 (Gelb, Arch Neurol). 
Le pourcentage de reponses au traitement par L-Dopa n’est plus 
quantifie, mais qualifie de notable et soutenu. Les troubles 
de la posture n'apparaissent plus comme signe cardinal de la maladie 
en debut d’evolution. Les criteres diagnostiques selon I'UKPDSBB 
restent cependant le « gold standard » encore aujourd’hui. 


consideree comme un signe relativement tardif. Elle peut avoir 
une composante iatrogene, par prise de medicaments antipar- 
kinsoniens ou antidepresseurs. Sa presence dans une phase 
precoce (avant 5 ans d’evolution) fait redouter un autre syndrome 
parkinsonien neurodegeneratif tel que I’atrophie multisystemati- 
see (MSA, multiple system atrophy) dont le pronostic fonctionnel 
et vital est plus defavorable que celui de la maladie de Parkinson. 
Les troubles cognitifs apparaissent a un stade relativement tardif 
de la maladie de Parkinson : il s’agit d’un syndrome sous-cor- 
tico-frontal initialement peu invalidant (troubles de I’attention, de 
la planification), mais un syndrome dementiel est observe tardive- 
ment dans 50 a 80 % des cas. Des hallucinations visuelles (per- 
sonnages, animaux, presence etrangere) peuvent egalement 
etre observees a cette phase tardive, et sont le plus souvent 
favorisees par les traitements (en particulier agonistes dopami- 
nergiques ou anticholinergiques). 

4. Symptomes recemment mis en lumiere (liste non exhaustive) 

Parmi eux, on peut mentionner les troubles du comportement 
moteur en sommeil paradoxal, les douleurs, les troubles digestifs 
(constipation), etc. Ces troubles sont encore I'objet d'etudes. 

Evaluation de la severite de la maladie de Parkinson 

Des echelles standardises permettent une evaluation globale 
de la maladie de Parkinson. La plus utilisee est I’echelle UPDRS 
(Unified Parkinson's Disease Rating Scale) qui comporte 6 sous- 
parties, evaluant I’etat comportemental et thymique (I), les activites 
de la vie quotidienne (II), I’examen moteur (III), les complications 
du traitement (IV), le stade Hoehn et Yahr (V) [tableau 2] et I’echelle 
de Schwab et England (VI) [tableau 3]. 

L’UPDRS peut etre complete par des tests neuropsycholo- 
giques simples tels que la BREF (batterie rapide d’efficience fron- 
tale) et le MMS (Mini Mental State). 

Examens complementaires 

Le diagnostic repose sur des criteres exclusivement cliniques ; 
les examens complementaires ne sont pas necessaires pour 
etayer le diagnostic. Le scanner et I’lRM cerebrale sont normaux 
dans la maladie de Parkinson. Leur realisation se fait en cas de 
doute diagnostique ou d'atypie clinique, dans le but d’eliminer 
des lesions associees (sequelles vasculaires par exemple) ou 
d’anomalies parfois visibles dans les autres formes de syn- 
dromes parkinsoniens degenerates ou metaboliques beaucoup 
plus rares. 

La realisation d’un DATscan (scintigraphie cerebrate du trans- 
porter de la dopamine-dopamine[DA] transporter!!]) ne permet 
pas de differencier la maladie de Parkinson des autres syndromes 
parkinsoniens degenerates. Cet examen reflete la perte dopami- 
nergique qui est commune a des degres plus ou moins severes 
entre ces maladies. Le DATscan peut etre utilise pour differentier 
un tremblement essentiel, ou un syndrome parkinsonien iatro- 
gene, d’une maladie de Parkinson. Cependant dans la majorite 
des cas, la difference se fait sur des criteres cliniques. 
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Maladie de Parkinson 


Diagnostics differentieis 


POINTS FORTS A RETENIR / 


Evolution 

L’ evolution de la maladie est divisee en trois phases, rythmees 
par la therapeutique. La phase initiale correspond a I’etape du 
diagnostic, de I'annonce diagnostique, du choix et de la mise en 
route du traitement et de la « lune de miel » au cours de laquelle le 
patient ressent une amelioration de ses troubles. 

La phase ulterieure correspond a I’apparition des fluctuations 
motrices et des dyskinesies, necessitant une adaptation thera- 
peutique plus complexe. 

A la phase tardive, il persiste une amelioration des signes moteurs 
(rigidite-akinesie-tremblement) par le traitement antiparkinsonien. 
Cependant, les signes axiaux (en particulier les troubles de la 
marche), peu dopa-sensibles, alterent la quality de vie. Le declin 
cognitif survient egalement au stade avance de la maladie. Les deux 
facteurs predictifs negatifs du pronostic de la maladie, de I'alteration 
de la qualite de vie, du risque d’institutionnalisation et de mortality 
sont les troubles de la marche avec chutes et les troubles cognitifs. 


Le syndrome parkinsonien iatrogene est le premier diagnostic dif- 
ferentiel. La recherche systematique de la prise de neurolep- 
tiques dans les 6 mois precedents est indispensable. II taut 
rechercher les neuroleptiques classiques (haloperidol [Haldol], 
chlorpromazine [Largactil]...), ou « atypiques » (olanzapine 
[Zyprexa], risperidone[Risperdal]). On recherche egalement la 
prise de neuroleptiques « caches » tels que les antiemetiques 
(metoclopramide [Primperan], metopimazine/Vogalene). Enfin, 
nombreuses sont les molecules qui ont une action antidopami- 
nergique : certains inhibiteurs calciques (flunarizine/Sibelium), 
des antiepileptiques (valproate de sodium/Depakine), le lithium 
(Theralithe), etc. L’arret des traitements neuroleptiques, lorsque 
cela est possible, est recommande. Lors de la surveillance Cli- 
nique, la disparition des signes parkinsoniens en quelques 
semaines a quelques mois permet de confirmer le diagnostic. 
En cas de persistance apres 1 2 a 1 8 mois, il taut suspecter une 
maladie de Parkinson sous-jacente. S’il n'est pas possible de 
retirer le neuroleptique, le DATscan, normal, permet d'affirmer le 
diagnostic dans ce cas. 

La maladie de Wilson est une maladie genetique rare, autosomique 
recessive, entraTnant une accumulation tissulaire de cuivre. Elle 
doit etre recherchee devant un syndrome parkinsonien juvenile 
(< 40 ans) du fait de la possibility d’instaurer un traitement speci- 
fique efficace (chelateurs du cuivre) et de faire un diagnostic 
genetique (conseil genetique, traitement des sujets asymptoma- 
tiques porteurs de la mutation). Les examens a realiser pour le 
depistage sont : la cupremie totale, la cuprurie des 24 heures, le 
dosage de la ceruleoplasmine serique, I’IRM cerebrale, I’examen 
ophtalmologique a la lampe a fente (recherche d’anneau vert 
pericorneen par depot de cuivre-anneau de Kayser-Fleischer). 

Les syndromes parkinsoniens « plus » sont des maladies rares, leur 
prevalence est environ de 3 a 5 pour 1 00 000. Outre le syndrome 
parkinsonien peu dopa-sensible, ces sujets presentent des trou- 
bles neurologiques associes et precoces. 

L’atrophie multisysteme (MSA) est caracterisee par la combi- 
naison variable d’un trouble dysautonomique, d’un syndrome 
parkinsonien, d’une ataxie cerebelleuse et de symptomes pyra- 
midaux. On distingue les formes de type « P » (symptomes parkin- 
soniens predominants), des formes « C » (symptomes cerebelleux 
predominants). La mediane de survie est de 9,3 ans. 

Les elements cles du diagnostic de la paralysie supranucleaire 
progressive (PSP, maladie de Steele-Richardson) sont un syn- 
drome parkinsonien avec instability posturale et chutes precoces 
(dans la premiere annee devolution), et une atteinte oculomo- 
trice supranucleaire. Un syndrome frontal est classiquement 
associe. La mediane de survie est de 6 ans. 

La degenerescence cortico-basale (DOB) est caracterisee par 
une dystonie d’un membre, un syndrome parkinsonien asyme- 
trique, une apraxie ideomotrice, des troubles cognitifs precoces, 
des myoclonies focales. 


Q Le diagnostic de la maladie de Parkinson est fonde 
sur des criteres purement cliniques. II repose sur une 
combinaison de symptomes cardinaux (bradykinesie, rigidite 
et tremblement de repos), leur caractere asymetrique, 
I’exclusion Clinique d'autres causes de syndromes 
parkinsoniens, et une excellente reponse au traitement 
antiparkinsonien. Aucun examen complementaire 
n’est necessaire si les signes sont typiques. 

Q Compte tenu de I’enjeu therapeutique et de conseil 
genetique, I’apparition d’un syndrome parkinsonien chez 
un sujet jeune (moins de 40 ans), I’association a des signes 
psychiatriques precoces doit faire rechercher une maladie 
de Wilson et necessite la realisation d’une IRM cerebrale 
ainsi qu'un bilan du cuivre. 

9 Le DATscan (scintigraphie du transporteur de la dopamine) 
reflete la perte dopaminergique. II peut etre utile pour le 
diagnostic differentiel avec le tremblement essentiel, ou le 
syndrome parkinsonien postneuroleptique (DATscan normal). 

9 Les neuroleptiques classiques sont contre-indiques 
dans la maladie de Parkinson. La clozapine (Leponex) 
a I’AMM (autorisation de mise sur le marche) pour les troubles 
psychotiques de la maladie de Parkinson (hallucinations), sous 
surveillance hebdomadaire de I’hemogramme en raison d'un 
risque d’agranulocytose. 

»> 
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La demence a corps de Lewy (DCL) est caracterisee par des 
troubles cognitifs survenant avant ou de fagon concomitante au 
syndrome parkinsonien moteur. Elle se differencie ainsi de la 
demence de la MP qui survient a un stade evolue,quand les 
signes moteurs sont deja presents depuis de nombreuses 
annees. Elle est definie par un syndrome dementiel (troubles de 
memoire, dysexecutifs, visuo-spatiaux) en association a deux 
symptomes majeurs parmi : des fluctuations de I'etat cognitif 
avec variations de I’attention et de la vigilance, des hallucinations 
visuelles recidivantes, et des symptomes moteurs parkinso- 
niens. 

Le tremblement essentiel est le plus frequent des tremblements, 
touchant 0.5 a 1 % de la population generate et 4,5 % des sujets 
de plus de 65 ans. Ce tremblement touche classiquement les 
membres superieurs, de fagon bilaterale et assez symetrique. 
Contrairement au tremblement parkinsonien, c’est un tremble- 
ment d’attitude et d’action. Une histoire familiale est retrouvee 
dans 50 % des cas, avec une transmission de type autosomique 
dominante. Dans la grande majorite des cas, le diagnostic de 
tremblement essentiel est aise du fait de ses caracteristiques 
(attitude, bilateral, tremblement des membres superieurs, du 
cou, de la voix) qui I’opposent point par point au tremblement 
parkinsonien (tremblement de repos, asymetrique predominant 
nettement d’un cote, touchant les membres, parfois les levres). 


Traitements 

Les traitements de la maladie de Parkinson sont symptoma- 
tiques. La prise en charge est multidisciplinaire et fait intervenir de 
nombreux acteurs, dont le medecin traitant et le neurologue mais 
aussi le kinesitherapeute et I’orthophoniste. 


Medicaments 

1 . Traitements dopaminergiques 

Les modes d’action de la L-Dopa, des agonistes dopaminer- 
giques, des l-COMT et des l-MAOB sont resumes sur la figure. 

La L-Dopa (associee a un inhibiteur de la Dopa-decarboxylase 
qui reduit le metabolisme de la L-Dopa en peripherie) est le traite- 
ment le plus efficace. Le risque de survenue de dyskinesies sous 
L-Dopa est plus eleve qu’avec les agonistes dopaminergiques, 
ce qui a ete une des bases des recommandations de prescrip- 
tion des agonistes a la phase initiale de la maladie (sauf chez le 
sujet age, a plus haut risque iatrogene, notamment de confusion 
ou d’hallucinations sous agonistes). 

Les inhibiteurs de cathechol-O-methyltransferase (l-COMT) en 
association avec la L-Dopa (entacapone [Comtan], tolcapone 
[Tasmar] et les l-MAOB (rasagiline [Azilect], seleginine [Deprenyl]) 
inhibent les deux enzymes (la COMT et la MAOB) responsables 
de la degradation de la L-dopa, prolongeant ainsi sa disponibilite 
dans la synapse dopaminergique. Certaines de ces molecules 
comportent des effets secondaires specifiques : la prescription 
de tolcapone obeit a des regies strictes (prescription de 
deuxieme intention, surveillance rapprochee du bilan hepatique). 
La prescription de rasagiline est deconseillee en association avec 
la fluoxetine (Prozac) en raison du risque de syndrome serotoni- 
nergique, et en association avec les traitements sympaticomime- 
tiques (ex. : decongestionnants nasaux) en raison du risque 
adrenergique. 

Les agonistes dopaminergiques (piribedil [Trivastal], ropinirole 
[Requip], pramipexole [Sifrol], apomorphine [Apokinon], rotigo- 
tine [Neupro]) actuellement prescrits appartiennent au sous- 
groupe des « non ergotes ». Les agonistes ergotes entraTnaient 
un risque de fibrose pleurale, retroperitoneale ou des valves car- 
diaques et ne sont done plus prescrits dans la pratique. 


TABLEAU 2 

Stades de Hoehn et Yahr (UPDRS partie V) 

• Stade 0 

• Stade 2 

• Stade 3 

dans ses activites mais 

• Stade 5 

Pas de signe de la 

Atteinte bilaterale 

Atteinte bilaterale moderee ; 

peut poursuivre son travail, 

Sans assistance, 

maladie 

ou axiale, sans alteration 

apparition d'une alteration 

selon son emploi. 

le malade ne peut se 



de I'equilibre 

de I’equilibre, mise 

• Stade 4 

deplacer qu’en chaise 

• Stade 1 


en evidence lorsque 
le malade change de 

roulante ou est alite 

Atteinte unilateral 

• Stade 2,5 

Developpement complet 


avec handicap fonctionnel 

Atteinte bilaterale 

direction ou lorsqu'on le 

de la maladie qui entraine 


minime ou nul 

legere a moderee ; 

pousse alors qu’il se tient 

une incapacity severe. 




une certaine instability 

debout, pieds joints et yeux 

Le malade peut encore 


• Stade 1,5 

posturale. 

fermes. A ce stade, 

se tenir debout et marcher 


Maladie unilateral, 

Physiquement 

il presente une certaine 

sans aide mais avec 


plus atteinte axiale 

autonome 

gene fonctionnelle 

de grandes difficultes 
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POINTS FORTS A RETENIR (suite) 

Q A I’introduction d’un traitement par agoniste dopaminergique, 
il est obligatoire (medico-legal) de prevenir le patient du risque 
de dysregulation dopaminergique et notamment du risque 
d’achats inconsideres, et de le noter dans le dossier medical. 

II est egalement necessaire de prevenir du risque de 
somnolence, en particulier en cas de conduite automobile. 

Q Le traitement medicamenteux doit etre adapte a I’age 
et a la gene fonctionnelle du patient. En cas de troubles 
cognitifs, ou chez les patients ages (par exemple au-dela 
de 70-75 ans), les agonistes dopaminergiques sont a manier 
avec precaution, voire a eviter. La L-Dopa doit alors etre 
privilegiee. Chez le sujet plus jeune, I’objectif est d’ameliorer 
le contort moteur, la qualite de vie, et de diminuer et retarder 
la survenue des dyskinesies. Les agonistes dopaminergiques 
peuvent etre presents initialement en monotherapie, avec 
secondairement adjonction de doses moderees de L-Dopa. 

O Les traitements dopaminergiques ne doivent pas etre 
interrompus brutalement. Une telle interruption du traitement 
peut entrainer I’equivalent d'un « syndrome malin des 
neuroleptiques » (hyperthermie, rigidite musculaire, troubles 
psychiques, augmentation de la creatinine-phosphokinase 
serique) qui peut menacer le pronostic vital. 

Q Le recours a la stimulation cerebrale profonde est indique 
chez des patients tres selectionnes, en I’absence de contra- 
indication, chez qui les effets secondaires lies aux traitements 
sont severes. 



Les principaux effets secondaires, communs a toutes ces 
molecules sont : nausees, constipation, hypotension arterielle, 
somnolence, confusion, hallucinations. 

Le phenomene de dysregulation dopaminergique survient pre- 
ferentiellement sous agonistes dopaminergiques. C’est un trouble 
du controle de I’impulsivite se traduisant par des phenomenes 
d’achats pathologiques (jeux de grattage, casino, depenses 
inconsiderees), en une hypersexualite, ou par la repetition excessive 
de comportements (ou « punding ») tels que le rangement d'objet 
par categories, le bricolage avec la realisation d'objets en serie 
ou la repetition de taches, par exemple monter-demonter un 
reveil. A I'introduction d'un agoniste dopaminergique, il est obli- 
gatoire de prevenir le patient : 

- du risque de somnolence (risque de conduite automobile) 

- du risque de dysregulation dopaminergique, notamment d’achats 
inconsideres au moment de I’introduction du traitement ; 

- et de le noter dans le dossier medical. 


2. Traitements non dopaminergiques 

Anticholinergiques : parfois utilises pour leur effet sur le tremblement, 
ils sont souvent mal toleres (troubles mnesiques, confusion). 
Leur emploi reste limite. 

Les inhibiteurs de I’acetylcholine esterase (rivastigmine [Exelon]) ont 
I’AMM dans les troubles cognitifs de la maladie de Parkinson et 
apportent un effet symptomatique analogue a celui qui a ete 
observe dans la maladie d'Alzheimer, pour laquelle ils avaient ete 
initialement developpes. 

La clozapine (Leponex) a faible dose est efficace sur les halluci- 
nations (apres adaptation du traitement antiparkinsonien) mais 
necessite une surveillance hebdomadaire de I’hemogramme du 
fait d’un risque d’ agranulocytose. 

Strategie therapeutique 

1. Initiation du traitement 

L’age du patient (fragility physique ou cognitive) et I’importance 
de la gene fonctionnelle sont les deux facteurs qui guident le 
choix therapeutique. II faut privilegier le temps d’annonce diag- 
nostique qui permet de cerner les objectifs du patient et de I’en- 
tourage, d’expliquer les options therapeutiques, gage d'une 
bonne adhesion a la prescription. 

En cas de gene tres minime, I’abstention therapeutique associee a 
une surveillance reguliere peut etre proposee. 

La rasagiline (Azilect) peut etre prescrite en monotherapie et en 
premiere intention chez des patients peu genes fonctionnelle- 
ment. Recemment, un effet « modificateur de revolution de la 
maladie » a ete rapporte pour cette molecule, dans une etude 
controlee contre placebo pour des formes debutantes de mala- 
die de Parkinson. 

Chez les patients ages (> 70 ans), I'objectif est d’obtenir le meilleur 
profil benefice/risque iatrogene. Le traitement de choix est la L- 
Dopa en monotherapie. En effet, chez des sujets ages, fragiles 
sur le plan cognitif, le risque d’hallucinations sous agonistes 
dopaminergiques est de 25 %. Par exemple, on prescrit : L-Dopa 
(50 mg x 3/j) associee a la domperidone (si nausees), a augmen- 
ter progressivement jusqu’a 100 mg x 3/j avec reevaluation de 
I’efficacite et de la tolerance au bout de 3 mois puis 6 mois. 

Selon les besoins, une prescription de kinesitherapie peut etre 
associee aux conseils d'hygiene de vie (exercice physique, 
hydratation, alimentation reguliere). 

Chez un patient plus jeune, I’objectif est triple : ameliorer les symp- 
tomes moteurs, la qualite de vie, diminuer ou retarder I’apparition 
des complications motrices (dyskinesies et fluctuations d’effet 
therapeutique). Une monotherapie par agonistes dopaminer- 
giques est proposee a dose progressivement croissante afin de 
trouver le seuil minimal efficace. En cas d'inefficacite ou de mau- 
vaise tolerance, une bitherapie L-Dopa a doses moderees 
+ agonistes dopaminergiques est proposee (voire une mono- 
therapie par L-Dopa, si contre- indication ou effets secondaires 
importants des agonistes). Les memes regies de suivi que celles 
detaillees ci-dessus sont proposees. 
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L-Dopa 

L-Dopa + carbidopa (Sinemet*) 
L-Dopa + benserazide (Modopar*) 


lalelllil!a Synapse nigro-striee. Modes d’action des principaux traitements antiparkinsoniens (liste non exhaustive). 

DCC : dopa decarboxylase ; COMT : catechol-O-methyltransferase ; MAO : monoamine oxydase ; 3-OMD : 3-omethyldopa ; TH : thyrosine hydroxylase ; D : recepteur 
dopaminergique ; DAT : dopamine transporter (transporteur de la dopamine). 


| Echelle de Schwab et England (UPDRS partie VI) 


• 100 % 

Totalement independant. 

Est capable d’effectuer 
toutes les activites sans 
lenteur, difficulte ou gene. 
Tout a fait normal, n’ayant 
conscience d'aucune 
difficulte. 

• 90 % 

Completement independant. 
Est capable d’effectuer 
toutes les activites avec 
un certain degre de lenteur, 
de difficulte et de gene. 

Peut mettre 2 fois plus 


de temps. Commence 
a avoir conscience 
de ses difficultes. 

• 80 % 

Completement independant 
dans la plupart des activites. 
Met 2 fois plus de temps. 
Conscient de ses difficultes 
et de sa lenteur. 

• 70 % 

Pas completement 
independant. Beaucoup 
de difficultes pour certaines 
activites, 3 ou 4 fois plus 
lent dans certaines d’entre 


elles. Peut passer une 
grande partie de la journee 
pour activites de base. 

• 60 % 

Partiellement dependant. 
Peut effectuer un certain 
nombre d'activites, mais 
tres lentement avec 
beaucoup d’effort, fait 
des erreurs, certaines 
activites sont impossibles. 
• 50 % 

Est plus dependant. Doit 
etre aide dans la moitie 
des activites, plus lent. 


Difficulte pour chaque 
chose. 

• 40 % 

Tres dependant. Peut 
effectuer toutes les activites 
avec aide mais peu d’entre 
elles seul. 

• 30 % 

Effectue seul peu d’activites, 
avec effort, mais ne fait que 
les commencer seul. Plus 
d’aide est necessaire. 

• 20 % 

Ne fait rien seul. 


Peut legerement aider 
pour certaines activites. 
Invalidity severe. 

• 10 % 

Totalement dependant, 
ne peut aider en rien, 
completement invalide. 

• 0% 

Certaines fonctions 
vegetatives telles 
que la deglutition, 
les fonctions urinaires 
et les fonctions intestinales 
sont alterees. Alite. 
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La maladie de Parkinson fait partie des affections prises en 
charged 100 %. 

2. Stade des complications motrices 

Les fluctuations d’effet therapeutique sont initialement rythmees 
par les prises medicamenteuses, avec des reapparitions de la 
symptomatologie parkinsonienne au cours du nycthemere (en fin 
d’effet de chaque dose de medicament) alternant avec I’amelio- 
ration motrice au pic d’efficacite du traitement, puis de maniere 
imprevisible et brutale (effet on/off). Les dyskinesies sont de deux 
types: 1) de milieu de dose, choreiques, survenant au maximum 
de I ’effet du traitement (« best on ») ; 2) de debut et fin de dose, 
dystoniques ou balliques, survenant aux changements d’etat du 
patient, a la phase ou les symptomes parkinsoniens sont impar- 
faitement ameliores (au debut ou a la fin de I 'effet d’une dose de 
medicaments). 

A ce stade de la maladie, I’objectif est de tendre vers une sti- 
mulation dopaminergique la plus reguliere possible en gardant la 
dose minimale efficace a chaque prise (dose permettant le 
deblocage moteur et de passer au-dessus du seuil des dyskine- 
sies de debut et fin de dose) et si possible en deqa ou juste au 
niveau du seuil d’apparition des dyskinesies de milieu de dose. 

Avant toute modification therapeutique, il est necessaire de 
reevaluer la prescription medicale (doses, horaires des prises), sa 
comprehension par le patient et I’observance du traitement, et 
d'etablir un calendrier journaliertenu par le patient. Celui-ci releve 
de maniere precise les horaires de prise et les variations de I’etat 
moteur : bloquage (etat « off ») avec presence de signes parkin- 
soniens, bon etat moteur (etat « on ») au maximum de I' effet du 
traitement. 

Les strategies possibles sont a) rapprocher les prises medica- 
menteuses, b) ajouter un l-COMT pour prolonger I’ effet de chaque 
dose de L-Dopa, c) associer un agoniste dopaminergique (even- 
tuellement sous forme retard) et L-Dopa, c) modifier les doses (frac- 
tionner) en fonction des symptomes ressentis par le patient. Le suivi 
est ensuite regulier, guide par le calendrier tenu par le patient. 

En cas de forme tres fluctuante ou de dyskinesies importantes 
malgre un traitement medical optimal, et en I’absence de contre- 
indications chirurgicales, une chirurgie fonctionnelle (stimulation 
cerebrale profonde bilaterale du noyau subthalamique) est 
discutee. Celle-ci apporte un benefice symptomatique substan- 
tial et reproduit de maniere stable au cours de la journee le bene- 
fice qu'obtenait le patient au maximum d’effet du traitement anti- 
parkinsonien. Ainsi, elle est indiquee et est efficace lorsque le 
patient a une bonne reponse therapeutique medicamenteuse et 
qu’il n’a pas de freezing de la marche et du controle postural ni 
de troubles cognitifs. Elle permet une reduction des traitements 
medicamenteux et done une diminution importante des fluctua- 
tions et dyskinesies. Ce traitement chirurgical n’a pas d’effet 
sur revolution propre a la maladie et sur I’apparition de signes 
« non dopaminergiques » tels que troubles cognitifs, de la marche 
et du controle postural. Les criteres d’inclusion sont resumes 
dans le tableau 4. 


- Criteres d’inclusion a la neurostimulation 
| des noyaux subthalamiques 
^ dans la maladie de Parkinson 


• Maladie de Parkinson idiopathique evoluant depuis 
plus de 5 ans 

• Age < 75 ans 

• Sujets chez lesquels un grand tremblement non controle 
par le traitement represente I'essentiel de la symptomatologie 

• Sujets presentant des fluctuations motrices et dyskinesies 
L-Dopa induites severes 

• Bonne sensibilite a la L-Dopa (tremblement excepte) 

• Absence de deficit cognitif et/ou de troubles psychiatriques non 
controles* 

• Absence de troubles de I’equilibre 

• Absence de contre-indications a la chirurgie et a I'anesthesie 
generate 

• Absence de contre-indications revelees par I'lRM cerebrale 
(sequelles d’accident vascualaire cerebral, malformations vasculaires, 
atrophie cerebrale majeure) 

• Bonne adaptation socio-familiale et motivation du patient 

* Remarque : la dysregulation dopaminergique ne contre-indique pas 
la chirurgie. 


3. Stade tardif de revolution : troubles de la marche, troubles cognitifs 

L’objectif est de privilegier la meilleure autonomie possible tout 
en evitant la iatrogenicite (hypotension, confusion). Le traitement 
est « simplifie » en fonction des besoins et tend progressivement 
vers une monotherapie par la L-Dopa. 

Les troubles de la marche et de I’equilibre sont imparfaitement 
ameliores par le traitement antiparkinsonien. Les mesures phy- 
siques et de readaptation seront intensifies (exercice physique 
regulier, kinesitherapie aux heures de « best-on »), ou recours aux 
aides mecaniques (canne, deambulateur). 

Dysarthrie et troubles de la deglutition necessitent des seances 
d’orthophonie. 

La lutte contre I’hypotension orthostatique passe par I’adapta- 
tion medicamenteuse (iatrogenie), I’hydratation et les apports 
sodes, les bas de contention, les traitements symptomatiques 
(midodrine, fludrocortisone). 

La prise en charge des troubles urinaires (mictions impe- 
rieuses) et digestifs est necessaire. 

En ce qui concerne les troubles cognitifs, les hallucinations et le 
delire sont favorises par les traitements antiparkinsoniens, en 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 61 

Novembre 201 1 





Q 261 


MALADIE DE PARKINSON 


particulier chez la personne agee. On diminue les doses et on pri- 
vilegie la L-Dopa. En cas d’echec, la clozapine peut etre proposee 
sous surveillance de I’hemogramme. Face aux troubles cognitifs, 
un traitement par rivastigmine, une readaptation cognitive sont 
proposes. En cas de syndrome confusionnel, on elimine les 
causes iatrogenes, metaboliques, traumatiques (hematome 
sous-dural), des troubles systemiques (infection, fecalome. . .). 

4. Mesures sociales, prise en charge de I’aidant 

II peut etre necessaire de realiser un bilan de perte d’autono- 
mie, en coordination avec une assistante sociale, et de proposer 
le cas echeant une APA (allocation personnalisee d’autonomie), 
ainsi que des aides pour le maintien a domicile. 

Le suivi du patient doit etre coordonne entre les differents 
acteurs du soin (medecin traitant, neurologue, professionnels de 
sante (kinesitherapeute, orthophoniste, aide a domicile) et impli- 
quer le patient (education therapeutique) et I’aidant. Les associa- 
tions de patients apportent egalement un support.* 


C. Ewenczyk et M. Vidailhet declarent n’avoir aucun conflit d’interets. 
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Qu’est-ce qui peut tomber a 1’examen ? 


La question maladie de Parkinson n’est pas tombee a I’examen depuis 2004 
(date de mise en place de I’ECN). Cette question peut ouvrir sur differents themes : 

- diagnostic, traitement, suivi du patient parkinsonien ; 

- pharmacologie (strategie de prescription) ; 

- effets secondaires des traitements antiparkinsoniens (en particulier agonistes 
dopaminergiques) chez les personnes agees ; 

- diagnostic differentiel avec le syndrome parkinsonien postneuroleptique ; 

- effets secondaires de la clozapine (risque d’agranulocytose) ; 

- risque de dysregulation dopaminergique, prevenir le patient a I’introduction du 
traitement et surveillance ; 

- dependance du sujet age, prevention des chutes ; 

- maintien a domicile, mesures sociales ; 

- syndrome confusionnel chez un sujet parkinsonien : demarche diagnostique 
(iatrogenie, causes metaboliques, traumatiques, infectieuses, etc.) et conduite a tenir. 

EXEMPLE DE CAS CLINIQUE 

Un homme de 60 ans se presente a la consultation pour un tremblement de repos de la 
main droite evoluant depuis 1 an. L’examen general est normal. II n’a pas de traitement 
medicamenteux et n’a jamais pris de traitement par ailleurs. 


QUESTIONS 

Quel diagnostic evoquez-vous ? 

Que recherchez-vous a I’examen clinique 
pour confirmer ce diagnostic ? 

Quel traitement proposez-vous ? 
Argumentez la strategie therapeutique. 


Comment planifiez-vous le suivi ? Quelles 
mesures sociales faut-il proposer ? 

Ce patient revient vous voir 1 an plus tard. 
Son epouse vous dit que son mari a 
recemment depense 5 000 euros au 
casino, et presente une addiction aux jeux 


de grattage. II regoit un agoniste 
dopaminergique en monotherapie. 

Quel est votre diagnostic ? 

Quelle est votre attitude therapeutique ? 
Cinq ans plus tard, son etat moteur 
est globalement stable. II n’a pas 
de fluctuations ou de dyskinesies. 

II vous pose la question de la chirurgie 
fonctionnelle (stimulation bilaterale 
du noyau subthalamique). 

Quelles sont les indications a la stimulation 
cerebrale profonde des noyaux 
subthalamiques dans la maladie 
de Parkinson ? 

Le patient est perdu de vue. II est revu a 
I’age de 80 ans pour une aggravation de 
ses symptomes parkinsoniens, et des 
troubles psychotiques (delire, hallucinations) 
avec une accentuation recente des signes 
parkinsoniens. Son medecin generaliste lui 
a present de I’haloperidol pour diminuer 
les hallucinations. Son traitement est : 
ropinirole (Requip) 10 mg/j, L-Dopa 
(Sinemet) 100 mg 3/j, haloperidol (Haldol) 

5 mg/j, fluoxetine (Prozac) 20 mg/j. 

Quel est votre diagnostic ? 

Quelle est votre attitude therapeutique ? 


Retrouvez toutes les reponses et les commentaires sur www.larevuedupraticien.fr onglet 
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